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Parry-Romberg syndrome(PRS) is a degenerative disease characterized by progressive 
hemifacial atrophy. A 10-year-old girl who had been treated for linear scleroderma at the 
dermatologic department visited the orthodontic department. The frontal facial photograph 
showed mild facial asymmetry. On the left side, mild atrophy of soft tissue, enophthalmos, 
cheek depression, and dry skin with dark pigmentation were observed. The radiograph showed 
the hypoplasia of both the maxilla and mandible on the left side. This case report describes 
the treatment of a patient with PRS for 7 years.
To minimize the effect of progressive atrophy on the facial growth, a hybrid appliance was 
used. The facial photos and radiographic records were periodically taken to analyze the 
progression of PRS. Although it is impossible to prevent the progression of facial asymmetry, 
it appears to be possible to limit the atrophic effect. After the stabilization of PRS, the 
orthodontic treatment by the fixed appliance was performed. Additionally, autologous fat 
graft was performed three times at 6 month intervals. After the treatment, the patient had a 
confident smile and facial asymmetry was improved.
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Ⅰ. 서론
Parry-Romberg syndrome(PRS)은 Parry1)와 
Romberg2)에 의해 보고된 드문 퇴축성 질환이다3). 
일반적으로 20세 이전에 발병되며, 남자보다 여자
에서 발병률이 높다4). PRS의 원인은 아직 확실히 
밝혀지지는 않았지만, 유전, 외상, 바이러스 감염, 
지방 대사에서의 중추적 장애, 말초 삼차 신경염, 
림프구성 신경혈관염, 내분비 장애, 자가 면역력 
등이 주요 원인들로 주장되어 왔다5,6). 
PRS는 여러 임상적 증후들을 보인다. PRS의 가
장 특징적인 임상적 증후는 이환측의 반안면 위축
을 동반한 안면 비대칭이다. 피부는 점점 얇아지고 
건조해지며, 피부에는 색소들이 침착되기도 한다7). 
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Figure 1. The facial photograph 
showing mild facial asymmetry at
the age of 10.
    
Figure 2. The intraoral photograph showing the dental crowding at the age of 10.
정상적인 피부와 비정상적인 피부 사이에 경계선
(en coup de sabre)이 나타날 수도 있다4). 안구 함
몰(enophthalmos)도 관찰되며6), 눈썹과 머리카락
이 소실되거나 탈색이 발생할 수도 있다8). 또한, 
면역학적 이상9)과 삼차신경통, 간질, 편두통 같은 
신경학적 이상10)이 나타나기도 한다. 
임상적으로 골격과 치아들의 위치에 중요한 형
태적 변화들을 일으키기 위해서 기능성 장치
(functional appliance)들이 이용되어 왔으며, 
PRS를 가지고 있는 두 환자에서도, 기능성 장치가 
하악골의 성장을 촉진시켜 골격적 기형을 개선시킬 
수 있음이 보고되었다11). 기능성 장치 중, hybrid 
appliance는 구성 요소들에 기반을 둔 개별적으로 
제작된 장치로, 안면 비대칭 환자들에 사용되어질 
수 있다12). 이에, PRS 환자에서 hybrid appliance
의 악정형 효과와 교정적인 고려 사항들에 대하여 
보고하고자 한다. 
 
Ⅱ. 증례보고
9세부터 본원 피부과에서 선형 경피증(linear 
scleroderma)으로 치료를 받아왔던 10세 여환이 
안면 비대칭과 치열 총생을 주소로 내원하였다. 구
외 임상 검사상, 좌측 안면 부위에 경미한 연조직
의 위축, 볼 부위의 함몰, 안구 함몰이 있었으며, 
검은 색소 침착을 동반한 건조한 피부가 관찰되었
다. 상악 정중선이 좌측으로 편위되었고, 교합 평
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Figure 5. 3-dimensional computed tomography 
at the age of 13.
Figure 3. The panoramic view at the age of 10.
Figure 4. The hybrid appliance which was 
constituded of buccal shields on the left side 
and posterior bite plane on the right side.
Table 1. Data showing the inclinations of maxillary, occlusal, and mandibular planes related to 
Z-line and the distances of J and Ag from midsagittal reference line(MSR) according to a frontal 
asymmetry analysis13)
The length of treatment Z^J Z^U6 Z^Ag MSR-J diff. MSR-Ag diff.
Initial 0.9 1.5 3.0 0.5 0.5
21 months 0.9 1.5 2.5 1.9 2.5
49 months 1.5 2.0 3.4 2.4 3.0
Z, zygomatico-frontal suture point; J, the intersecting point between the zygomatic process and maxillary tuberosity; U6, 
the palatal cusp tip of the maxillary first molar; Ag, the superior point of antegonial notch; Diff., the difference between 
the left and right sides(right – left).   
면의 기울기가 관찰되었다(Figure 1). 악관절에 특
이한 이상 소견은 없었으며, 안면 근육의 기능도 
정상적이었다. 구내 임상 검사상, 혼합치열기 상태
였으며, 치열의 총생이 관찰되었고, 영구치가 맹출
할 공간이 부족하였다(Figure2). 정모 두부방사선
사진상, 좌측 상악골과 하악골의 열성장이 관찰되
었으며, 측모 두부방사선사진상, ANB 5.1°로 경미
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Table 2. Data showing the calculated symmetry of ramus and condylar heights expressed in 
percentages according to the formula of Habets et al.14): [(right-left)/(right+left)] x 100
The length of treatment Condylar plus ramus height  Ramus height Condylar height
Initial 10.1 9.0 17.7
33 months 8.6 8.0 11.1
49 months 9.0 8.3 12.8
  
Figure 6. The facial photograph 
showing the atrophy of soft 
tissue, enophthalmos, and dry 
skin with dark pigmentation on 
the left side at the age of 15.
한 골격성 II급 부정교합을 보였다. 파노라마 방사
선사진상, 좌측 악관절의 저성장이 관찰되었으며, 
치아의 상실은 없었으나, 좌측 상악 중절치와 측절
치의 치근이 짧았으며, 우측 소구치들에 비하여 좌
측 하악 소구치들의 치근 발육이 미약하였다
(Figure 3).
먼저 영구 치열의 맹출 공간을 확보하기 위하여, 
상악에는 straight-pull head gear를, 하악에는 
lip bumper를 7개월 동안 사용하였다. 그 후, 좌측 
안면 부위의 성장을 도모하기 위해서, 구성 교합
(construction bite)을 채득한 뒤, 우측에 bite 
block, 좌측에 buccal shield를 장착한 hybrid 
appliance를 제작하였다(Figure 4). 4주 동안의 적
응 기간을 가진 후, 악정형 효과를 얻기 위하여 하
루에 적어도 14시간은 장착하도록 하였다. Hybrid 
appliance를 21개월 동안 장착한 후, 안면 비대칭
을 정확히 평가하기 위해 3차원 컴퓨터 단층 촬영
을 시행하였으며(Figure 5), 정모 두부방사선사진 
상에서 좌우 비대칭을 비교해 본 결과13), 하악골에
서 수직적으로 비대칭의 개선이 있었다(Table 1). 
Hybrid appliance를 33개월 동안 장착한 후, 파노
라마 방사선사진 상에서 하악골의 좌우 비대칭을 
비교해 본 결과14), 하악 과두와 하악지 부위의 좌
우 비대칭이 개선되었다(Table 2).  
Hybrid appliance를 총 49개월 동안 계속 장착
하였으며, 사춘기 최대성장기를 거치면서 반안면 
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Figure 8. The panoramic view at the age of 15.
    
Figure 7. The intraoral photograph showing the dental crowding and posterior open bite on the 
left side at the age of 15.
  
Figure 9. The facial photograph 
after autologous fat graft and the 
orthodontic treatment by the fixed
appliance at the age of 17.
위축(hemifacial atrophy)이 다시 심하게 진행되
었다(Table 1,2). 15세 때, 구외 임상 검사상, 좌측 
부위에 심한 연조직의 위축, 안구 함몰이 관찰되었
다. 건조한 피부에는 검은 색소가 침착되었으며, 
정상 피부와 비정상 피부 조직 사이에 선형적인 상
처(en coup de sabre)가 관찰되었다. 상하순은 후
퇴되었으며, 좌측 입술선이 상방으로 올라가서 좌
측 앞니들이 노출되었다(Figure 6). 구내 임상 검
사상, 상하악에서 치열의 총생이 관찰되었고, 상하
악 치열의 정중선이 일치하지 않았다. 혀의 좌측 
부분이 위축되었고, 상악 좌측 구개부는 협착되었
으며, 좌측 구치부에서는 개방 교합이 관찰되었다
(Figure 7). 정모 두부방사선사진상, 우측에 비하
여 좌측 상하악골의 열성장이 관찰되었으며, 파노
유국호, 백형선
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Figure 10. The panoramic view at the age of 17.
  
Figure 11. The maxill-
ary circumferential re-
tainer with buccal 
shield and mandibular
circumferential retainer
with lip shield.
    
Figure 12. The intraoral and facial photographs after retention for 6 months.
라마 방사선사진상, 좌측 상악 중절치와 측절치, 
하악 소구치 부위에서 짧은 치근이 관찰되었다
(Figure 8).
주기적인 방사선 사진 및 임상 검사 결과상, 반
안면 위축이 다소 안정화되었다고 판단되어, 고정
식 교정 장치를 이용하여 교정 치료를 시작하였다. 
짧은 치근을 고려하여, 치열의 총생은 치간 삭제를 
이용하여 해소하였고, 약한 힘으로 좌측 소구치와 
대구치를 정출시켜 교합을 개선하기로 하였다. 또
한, 교정 치료 동안 좌측 안면 부위의 심미적인 개
선을 위해 자가 지방 이식(autologous fat graft)
을 시행하였다. 지방은 자신의 둔부에서 채취하였
고, 지방 이식 후 남은 지방은 냉동 보관하여 자가 
지방 이식을 6개월 간격으로 3번 시행하였다. 
교정 치료와 자가 지방 이식 후, 치아 배열, 교
합, 안면 비대칭이 개선되었다(Figure 9). 파노라
마 방사선사진상, 치근이 더 짧아지지 않았으며, 
치근의 위치도 개선되었다(Figure 10). 17세 때, 
반안면 위축이 더 이상 진행되지 않는다고 판단되
어, 고정식 교정 장치를 제거하였으며, 재발을 방
지하기 위하여 상악 좌측에는 buccal shield, 하악 
전치부에는 lip pad를 장착한 circumferential 
retainer를 장착하였다(Figure 11). 교정 치료 후 6
개월 뒤, 안모와 교합은 안정적으로 유지되고 있었
다(Figure 12). 
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Ⅲ. 고찰
 
Parry-Romberg syndrome(PRS)은 많은 임상
적인 특징들을 나타내지만, 발생 유무와 심한 정도
는 개개인 별로 다양하다. 본 환자가 처음 내원했
을 당시에는 경미한 안면 비대칭과 선형 경피증
(linear scleroderma)을 보였다. PRS와 선형 경피
증과의 연관성에 대해서는 여러 의견들이 있다. 
PRS와 선형 경피증은 서로 별개의 질환이라는 의
견도 있고15,16), 같은 발병 원리를 갖는다는 의견도 
있다17). 피부의 경화가 없는 PRS 두 환자에서, 이
환측의 조직 검사를 시행한 결과, 경피증과 같은 
조직 검사 결과가 보고 되기는 하였지만, 피부 경
화증의 존재 유무로 PRS를 진단하기에는 과학적인 
증거가 부족하다고 사료된다4). 주기적인 방사선 사
진과 임상적 검사를 통하여, PRS의 여러 임상적 
특징들을 파악하는 것이 중요하다.
구강악안면 환경들이 변하면 이에 따라 악골, 치
아, 근신경들의 적응이 발생하므로18), 악정형 치료
의 주요 목적은 기능성 장치들을 이용하여 안면 부
위의 환경을 변화시켜 안면 성장을 조절하는 것이
다. PRS 환자의 치료에서도 진행되는 반안면 위축
을 최소화하는 것이 중요하다. 본 환자는 최대 성
장기를 거치면서 안면 비대칭이 다시 심해지기는 
하였지만, hybrid appliance를 장착함으로써 안면 
비대칭의 개선이 있었으며, 특히 하악골에서 좌우 
비대칭의 개선이 있었다. 그러므로, PRS 환자에서
도 안면 비대칭을 개선하는 악정형 효과를 얻기 위
하여 hybrid appliance가 이용될 수 있다고 사료
된다. 그러나, 협측판이 협측 연조직을 차단하고 
정중 구개 봉합에서의 성장을 도모하여 좌측 상악
골의 위축을 개선하기를 기대하였지만, 좌측 상악
골의 성장은 부족하였으며, 결국 구치부는 절단 교
합이 되었다. 마찬가지로, PRS 환자에서 편측성 
구치부 반대 교합이 보고되기도 하였다19). 본 환자
에서는 협측 연조직과 혀의 위축 때문에, 기능성 
장치를 이용하여 상악골의 횡적 성장을 개선하기에
는 한계가 있었던 것으로 사료된다. 
악정형 치료의 기간은 PRS의 안정과 연관되어 
있다. PRS는 활성적인 기간을 지난 다음에 안정기
를 가지는 자가 제한적인 질환으로 생각되어진다
20). PRS는 다양한 나이에 안정화되기 때문에21), 안
면 위축의 진행 과정은 연속적인 방사선 사진과 구
외 사진 촬영으로 관찰하는 것이 필요하다. 
반안면 위축을 심미적으로 향상시키기 위해서는 
연조직 재건이 무엇보다도 중요하며, 이를 위해서
는 자가 지방 이식22), 자가 조직 이식23), 그리고 동
종 이식 물질의 이식24) 등의 방법들이 있다. 그 중 
지방 이식은 가장 많이 사용되는 방법 중 하나로10), 
경미하거나 중증도의 안면 위축에서 만족스러운 결
과들을 보여준다25). 지방 이식 후의 장기간 결과들
을 보여주는 사례는 거의 없지만26), 아직까지 지방 
이식은 반안면 위축을 가지고 있는 환자에게 좋은 
치료 방법이다27). 본 환자의 반안면 위축 정도를 
고려해 보았을 때, 지방 이식을 포함한 합성 치료
가 적절하다고 판단되었으나25), 환자와의 상의 후, 
오직 자가 지방 이식만을 시행하기로 결정하였고, 
세 번의 지방 이식을 통해 심미적인 개선을 얻을 
수 있었다.
PRS 환자에서는 치근의 형성이 미약하거나 지연
된 치아 맹출이 일어날 수도 있으며19), 국소 특정 신
경영양적 이론(regional specific neurotrophic 
theory)이 가능한 원인으로 설명되어질 수 있을지도 
모른다23). Hybrid appliance는 반안면 위축 부위의 
성장을 도모하기 위해 하악골의 위치를 변화시키고, 
이환측 구치부의 수직적 맹출을 유도하게 되므로, 
치아 맹출 기전에 이상이 있을 경우에는 이환측에 구
치부 개방 교합이 발생할 수 있다. 지연된 치아 맹출
은 여러 생리학적 기전들의 결과이므로28), 치주 인
대가 비정상적인지 아닌지를 판단하는 것이 중요하
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다. 유착이나 일차성 맹출 이상(primary failure of 
eruption)과 같이 치주 인대에 이상이 있다면29), 치
아는 교정력에 반응하지 않고 교합은 보철물이나 다
른 외과적 치료에 의해 회복되어야 하므로, 이에 대
한 고려가 필요하다.그러나, 아직 PRS 환자에서 치
아가 교정력에 의해 움직이지 않는다는 보고는 없었
으며, 법랑질, 상아질 및 치아의 생활력도 임상적으
로 정상이다30). 그러므로, PRS 환자에서 치아 이동
에는 문제가 없는 것으로 보이지만, 짧은 치근의 가
능성과 그 정도를 예측하기 힘들기 때문에, 방사선 
사진으로 주기적인 관찰을 하는 것이 필요하며, 교
정 치료 계획 수립 시에도 이러한 특징들을 반드시 
고려해야 한다.
 
Ⅳ. 결론
Parry-Romberg syndrome 환자에서 hybrid 
appliance는 반안면 위축을 개선하기 위해 사용되
어질 수 있으며, 반드시 환자의 악골과 치아의 특
징들을 고려하여 치료 계획을 수립해야 한다. 
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